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ABSTRACT

Objective: To present the case of a 32-year-old female patient with a diagnosis of stiff person
syndrome, with multiple treatments for pain and spasticity without response, with an
intrathecal baclofen test with a positive response, so a definitive implantable device was placed
for administration of intrathecal medication (baclofen), performed at the National Medical
Center November 20 of the ISSSTE with an improvement of more than 80 % in terms of pain,
decreased spasticity.

Methodology: Presentation of clinical case, descriptive and observational study carried out in
the National Medical Center November 20, of Mexico City, with follow-up of the patient and its

evolution for a period of 12 months between 2017 and 2018.
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Results: After the trial with a single dose of intrathecal baclofen, the permanent device was
placed for administration of intrathecal baclofen, in the last consultation with a dose of 300
micrograms a day, with an improvement of pain of more than 80 % and with improvement of
100 % in spasticity and overall improvement of the symptoms and with the reincorporation to
his habitual life.

Conclusions: The use of intrathecal baclofen should be considered an optimal and real
alternative for the treatment of rigid person syndrome through intrathecal administration in

Mexico.
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RESUMEN

Objetivo: Presentar el caso de una paciente femenina de 32 afos con diagndstico de sindrome
de persona rigida, con multiples tratamientos para el dolor y espasticidad sin respuesta a los
mismos, con una prueba por via intratecal de baclofeno con respuesta positiva, por lo que se
colocd un dispositivo implantable definitivo para administracion de medicamento intratecal
(baclofeno), realizada en el Centro Médico Nacional 20 de noviembre del ISSSTE con una
mejora de mas de 80 % en cuanto al dolor, disminucién de la espasticidad.

Metodologia: Presentacién de caso clinico, estudio descriptivo y observacional realizado en el
Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, de la Ciudad de México, con seguimiento a la
paciente y su evolucion por un periodo de 12 meses entre los aifios 2017 y 2018.

Resultados: Posterior a la prueba con dosis Unica de baclofeno intratecal se realiza colocacién
del dispositivo permanente para administracion de baclofeno intratecal, en la ultima consulta
con dosis de 300 microgramos al dia, con una mejora del dolor de mas del 80 % y con mejora de
100 % en la espasticidad y mejora en general de la sintomatologia y con la reincorporacién a su
vida habitual.

Conclusiones: El uso de baclofeno intratecal se debe considerar una alternativa optima y real

para el tratamiento del sindrome de persona rigida mediante la administraciéon por via



intratecal en México.
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PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Paciente femenina de 32 aiios, sin antecedentes de patologia crénico-degenerativa, diagndstico
de SPR con pruebas anticuerpos antidecarboxilasa glutamica acida (antiGAD) positivas, este
padecimiento es una patologia neurolédgica poco frecuente, descrita en la clinica Mayo por
Moersch y Woltman en 1956 (1). La prevalencia estimada del SPR es entre 1-2 casos por millén
de habitantes, aunque esta cifra podria estar subestimando casos sin diagndstico por lo que no
se toman en consideracién como parte de las estadisticas, debido a lo raro de la patologia y el
desconocimiento sobre el diagnéstico de la misma (2-4). La enfermedad se describe como de
etiologia desconocida, caracterizada por la rigidez dolorosa, fluctuante y progresiva de los
musculos axiales y de las extremidades, con ausencia de signos de enfermedad cerebral o de Ia
médula espinal, pero con la actividad electromiografica continua, asi como con fibrilaciones y
fasciculaciones (2,5-7) que conducen progresivamente a la invalidez, comorbilidad asociada y
muerte por complicaciones. Los sintomas generalmente comienzan entre la cuarta y quinta
décadas. Afecta a mujeres mas que hombres, relacién 2:1 (8,9) (Figura 1).

En la actualidad se considera totalmente una patologia autoinmune en donde estan presentes
los anticuerpos antidecarboxilasa glutamica acida (antiGAD) positivos en solamente un 60 % de
los casos; estos anticuerpos influyen en la transmisién gabérgica. Una parte de los afectados
tiene anticuerpos antianfifisina asociados a la presentacién de cancer de mama y pulmon;
también se relaciona en portadores de diabetes tipo 1, miastenia gravis, timoma, epilepsia,
vitiligo, anemia perniciosa y fracaso suprarrenal, entre otros (10-12).

Se estiman reportes de 300 casos en el mundo con 3 diferentes presentaciones clinicas de
acuerdo con el predominio de los sintomas: la forma tipica o Sindrome con el tronco rigido (en
inglés, Stiff trunc syndrome), el Sindrome de las extremidades rigidas (Stiff limbs o legs

syndrome), y la Encefalomielopatia con rigidez y mioclonia (13,14). Los criterios clinicos para el



diagnodstico de la forma tipica de la enfermedad son: clinica de comienzo lento y progresivo,
rigidez muscular progresiva de predominio axial y espasmos musculares dolorosos. Existen
variantes del sindrome de la persona rigida tipico, entre las que podemos encontrar: el jerking
stiff-man, el focal stiff-man y el paraneoplastic stiff-man (12,14).

El diagndstico continda en la actualidad siendo un reto para los médicos involucrados en el
caso, se determina mediante la presencia de criterios clinicos y de anticuerpos antiglutamato
decarboxilasa y el electromiograma con alguna anormalidad, mientras que la resonancia
magnética nuclear craneal y medular asi como el analisis del liquido cefalorraquideo resultan,
en la mayoria de los casos, normales (11,15).

El prondstico de esta patologia es incierto y variable, en la actualidad no hay ningun indicador
confiable de la velocidad y la gravedad de la aparicién de la enfermedad; se han reportado
complicaciones comunes como ansiedad, depresidn, fracturas patoldgicas, rupturas musculares
y disfagia y, en etapas avanzadas, puede llegar a haber una afectacion del sistema respiratorio.
La paciente estuvo hospitalizada 10 meses previos a la colocacién del dispositivo permanente,
fue tratada con dosis de analgésicos opioides via intravenosa para el dolor asi como multiples
tratamientos (inmunoglobulinas, esteroides, baclofeno via oral, el cual provocd retencidn
urinaria y cuadros de hipotensidon severa) para el dolor y espasticidad sin respuesta a los
mismos, se realizé una prueba por via intratecal de baclofeno con dosis de 50 microgramos con
respuesta positiva, considerada esta disminucién de la espasticidad en un periodo de 24 horas 'y
con disminucidon de dolor en un 50 % aproximadamente, por lo que se decidid colocar en
octubre de 2017 el dispositivo de Infusidn Intratecal de farmacos modelo Synchromed II, de 20
ml de reservorio, el cual se realizd por abordaje percutaneo, en sala de fluroscopia con
sedacién consciente de la paciente, se colocé a la paciente en posicion de decubito prono con
sistema Spine para rectificacion de la columna lumbar, se realiz6 monitoreo tipo 1,
posteriormente mediante la técnica habitual se introdujo catéter hasta llegar la punta a
plataforma inferior de T8 y se tunelizé el catéter hasta region abdominal en cuadrante superior
derecho en donde se realizé la colocacidn del reservorio definitivo a nivel subcutaneo
finalizando el procedimiento sin complicaciones ni incidentes (Figura 2), con dosis iniciales de

25 microgramos cada 24 horas, durante 4 dias, con una mejora en la espasticidad de un 50 % y



de dolor en un 70 %, en esta fecha se realiz6 aumento de la dosis de manera progresiva hasta
llegar a 150 microgramos con los que se egresd en noviembre el 2017, ya habiendo iniciado
rehabilitacion fisica, con disminucidn de la espasticidad en mas de un 80 % y de dolor en mas de
un 70 %, sin otros medicamentos agregados a su egreso. En la actualidad con un seguimiento

por un periodo de 12 meses se encuentra con dosis de 300 microgramos cada 24 horas.

RESULTADOS

Posterior a seguimiento por 18 meses durante los cuales se incrementd la dosis de manera
progresiva hasta llegar en la ultima consulta en febrero del 2019, con dosis de 300 mcgs cada
24 horas en infusidn, sin presencia de efectos adversos al medicamento, con EVA 1/10, EVERA
leve, con deambulacién por cuenta propia, mejora de un 90 % en relacién con el dolor y mejora
de un 100 % en la espasticidad. Ultima crisis de espasticidad presentada hace mas de 6 meses,

sin necesidad de aumento de la dosis (Figura 3).

DISCUSION

El presente trabajo tiene la intencion de presentar una entidad clinica rara e inusual como lo es
el SPR, ademas de confirmar el uso de un medicamento el cual no se cuenta por via intratecal
en México y en muchos otros lugares del mundo, pero coincide con los estudios de Dalakas (5)
y Jairala (6) en cuanto a la presentacion clinica y al manejo médico establecido, sin embargo, no
presenté la mejoria esperada con el uso de los tratamientos convencionales, por lo que se
determiné el uso del dispositivo via intratecal de manera definitiva como una ultima opcion,
coincidiendo con el trabajo de Kamensek (16), en donde se concluye que a pesar de no haber
ensayos a largo plazo, los resultados de dicho estudio sugieren que el baclofeno intratecal es
una terapia eficaz para la espasticidad médicamente intratable debido a SPR, y la reduccion de
sintomas se puede lograr sin comprometer la ambulacién y coincide con nuestro caso en donde
concluimos que el baclofeno intratecal se presenta como una opcion terapéutica eficaz para la

espasticidad refractaria o espinal, alcanzando niveles terapéuticos en el liquido cefalorraquideo



con dosis mucho mas pequefias en comparacion con las medicaciones orales mientras reduce
los efectos secundarios sistémicos (10,15). Las posibles complicaciones de la terapia ITB estan
bien descritos, y la manera de disminuir al minimo estas complicaciones consiste desde la
adecuada seleccién del paciente hasta el cuidado de todo el procedimiento, el cual deberd ser
realizado por personal con experiencia en este tipo de dispositivos (15,16). En nuestro caso, y
con el seguimiento posterior mas de 6 meses con una mejora de un 100 % en la espasticidad y
la ausencia de crisis, nos dan la indicaciéon sustentada en la bibliografia y en la escasa
experiencia de nuestro pais para el manejo definitivo de esta patologia mediante el uso de

baclofeno intratecal.
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Figura 1. Paciente con secuelas de la enfermedad, rigidez en miembros pélvicos y postrada en

cama con imposibilidad a la deambulacién.




Figura 2. Imagenes de la colocacion del dispositivo de infusion Intratecal de farmacos modelo

Synchromed I, de 20 ml de reservorio. A y B: imagen del catéter; C y D: imagen del

dispositivo.




Figura 3. Paciente en seguimiento con deambulacion sin necesidad de ayuda, sin presentar

dolor y sin crisis de espasticidad.




